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下症 (1 H p) に伴うミオパチーでは，しばしば運動時に筋硬直などの筋糖原病に以た症状がみられる。










3) 部分的阻血下前腕運動試験:ミオパチーを呈する IHP患者 2 例を対象とした。本試験は，中間血
圧((収縮期血圧+拡張期血圧) /2) での血流遮断条件下で(部分的阻血)，前腕運動( 2 分間で120






1 )糖原病m ， V，VlI型患者における分析
自転車エルゴメーター運動:血中アンモニア濃度は，糖原病m ， V，VlI型いずれの患者においても対照
に比し著しく上昇した。イノシン，ヒポキサンチンも著増し，運動後30分以内に頂値を示した。血中尿







IHP患者では，治療前・後ともに本試験における乳酸増加反応は正常範囲 (2690士240μmol/ P , 
平均:1 SE) であった。一方，治療前のアンモニア，ヒポキサンチンは，筋糖原病患者と同様に正常に
比べ著しい増加を示した (ßアンモニア 120 ， 85μmol/ P 対照22 :1 4 , ßヒポキサンチン14.8 ， 12.9μ 
mol/ P 対照5.2士 0.8)。しかし，活性型ビタミン D3で 3 か月間治療した後には，アンモニア，ヒポキ
サンチンは正常反応となった。本試験においてA乳酸と Aアンモニアは正常対照群では強い正相関を示
す( r =0.83. P<O.OOl , n =25) が，治療前の IHP患者ではム乳酸に比し Aアンモニアが過剰な増
加反応を呈した。治療後の IHP患者では， ß乳酸と Aアンモニアは対照群と同様の相関を示した。こ
れら 211IJの血中尿酸値は各々 2.8 ， 6.0mg/ dl (正常値2.0-6.0) であった。
[総括]




2) 1 HP に伴うミオパチーでも，運動に伴い筋プリン体異化が冗進するが，治療によりこのような代
謝異常は是正され，プリン体代謝変動の可逆的であることが示された。この場合の筋プリン体異化冗進
は，筋糖原病に比しその程度が軽く，著明な高尿酸血症を示すには至らなかった。
論文の審査結果の要旨
本論文は，特発性副甲状腺機能低下症に伴うミオパチーにおいて，筋運動の持続により筋プリン体異
化が充進することを示すとともに，これが可逆的な変化であり原疾患の治療によって正常化せしめうる
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ことを明らかにした。一方，先天的に筋肉の解糖が障害される脱分枝酵素，筋ホスホリラーゼ，筋ホス
ホフルクトキナーゼ欠損症においては，運動持続によるプリン体異化充進の程度が更に著しく，その結
果しばしば高尿酸血症を引き起こすことを実証し，筋原性高尿酸血症という新しい概念を提唱した。学
位に値する研究と判断される O
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